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1. Einführung 
 
In den 80`er Jahren des vergangenen Jahrhunderts hat sich der Vierkammerblick als die 
wichtigste sonographische Ebene zur Darstellung des fetalen Herzens etabliert. Seitdem haben 
zahlreiche Studien, die die Detektionsrate von fetalen Herzfehlern im Vierkammerblick 
untersucht haben, sehr unterschiedliche Ergebnisse hervorgebracht. Hierbei schwankten die  
Entdeckungsraten von 5% bis zu 92%, abhängig vom Ausbildungsstand des Untersuchers, der 
sonographischen Methode und des Patientenkollektivs (Chaoui, 2003).  
R. Chaoui schlägt  vier mögliche Ursachen für die unbefriedigenden Screening-
Resultate vor (Chaoui, 2003): 1) der Vierkammerblick wurde mangelhaft eingestellt; 2) der 
Vierkammerblick ist zwar visualisiert worden, jedoch wurde die kardiale Anomalie nicht 
entdeckt; 3) die Auffälligkeit entwickelt sich erst später in utero; 4) der Herzfehler ist im 
Vierkammerblick nicht darstellbar. Der Autor schlägt zur Lösung dieses Dilemmas vor, 
Checklisten zu verwenden, welche sämtliche Einzelheiten im Vierkammerblick abfragen. 
In den meisten durch nationale und internationale Fachgesellschaften veröffentlichten 
Checklisten für den Vierkammerblick wurde jedoch ein sehr einfaches Charakteristikum des 
Vierkammerblicks vernachlässigt (ISUOG, 2006; Westover, 2003): unter normalen 
Verhältnissen findet sich dorsal des Herzens im Vierkammerblick nur ein großes Gefäß 
nämlich die deszendierende thorakale Aorta, welche links der Wirbelsäule lokalisiert ist und 
sich ipsilateral des kardialen Apex befindet. 
In Anbetracht dieser didaktischen Lücke und unter Einbeziehung unserer Erfahrungen, 
dass eine beträchtliche Anzahl von Feten mit kardialen Anomalien mit einem rechten 
Aortenbogen (Berg et al., 2006a) und Heterotaxie-Syndromen (Berg et al., 2005; Berg et al., 
2006b; Berg et al., 2003) vergesellschaftet sind (in beiden Fällen kann die Anzahl der Gefäße 
und deren Lateralität verändert sein), nahmen wir an, dass eine signifikante Anzahl von fetalen 
Herzfehlern mit einem auffälligen „Blick hinter das Herz“ im Vierkammerblick assoziiert ist. 
Daher vermuten wir, dass die Entdeckungsrate von kardialen Anomalien im Vierkammerblick 
durch eine dezidierte Darstellung und Dokumentation des Bereiches dorsal des Herzens 
gesteigert werden könnte. 
Dieser Hypothese folgend, untersuchten wir alle in unserem Zentrum über einen 
Zeitraum von 50 Monaten diagnostizierten kardialen Anomalien bezüglich der Auffälligkeiten 
im Bereich dorsal des Herzens. 
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2. Hintergrund 
 
 
2.1. Die fetale Echokardiographie 
 
Im Vergleich zu den Kinder- und Erwachsenenkardiologen ist die fetale 
Echokardiographie in der Auswahl der Schnittebenen nicht durch den knöchernen Thorax oder 
durch die luftgefüllten Lungen begrenzt. Aus virtuell jeder Richtung kann das Herz 
eingeschallt werden und so wird verständlich, dass sich in den letzten Jahren eine ganze 
Vielzahl von Schnittebenen in der fetalen Echokardiographie herauskristallisiert hat. 
Die drei wichtigsten Schnittebenen sind der Vierkammerblick, der Fünfkammerblick 
und der Dreigefäßblick (Abb. 1). 
 
 
Abb. 1: Die drei Haupt-Schnittebenen der fetalen Echokardiographie. Vierkammerblick a, Fünfkammerblick b, 
Dreigefäßblick c.  
 
Es ist empfehlenswert, die fetale Echokardiographie nicht am Herzen selbst zu 
beginnen, sondern am transabdominalen Querschnitt. Hier wird der abdominelle Situs 
festgelegt, nachdem anhand der Poleinstellung sowie der Stellung des kindlichen Rückens die 
Seitenzuordnung des Ultraschallbildes erfolgt ist. Unterschieden wird der Situs solitus, der 
Situs inversus und der Situs ambiguus.  
Beim physiologischen Situs solitus abdominalis sind Magen und deszendierende Aorta 
links der Wirbelsäule, während Vena cava inferior, Portalsinus und Gallenblase rechts der 
Wirbelsäule zur Darstellung kommen.  
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Die häufigste Situsanomalie in der Fetalperiode ist der Situs ambiguus (viszerokardiale 
Heterotaxie), ein Situs, der sich weder dem Situs solitus, noch dem Situs inversus zuordnen 
lässt. Von einem solchen Situs spricht man z.B. wenn sowohl der Magen als auch Portalsinus 
und Gallenblase rechts der Wirbelsäule zur Darstellung kommen. Der Situs ambiguus ist 
regelmäßig (>95%) mit Heterotaxie-Syndromen und infolgedessen mit komplexen kardialen 
Vitien vergesellschaftet (Berg et al., 2003). Vom transabdominellen Querschnitt (möglichst 
von apikal) schwenkt man den Schallkopf nach kranial auf das kindliche Köpfchen zu. So 
wird zunächst die etwas schräg im Thorax befindliche Ebene des Vierkammerblickes 
aufgefunden und mit erneutem schwenken des Schallkopfes nach kranial der 
Fünfkammerblick und schließlich der Dreigefäßblick (Abb. 2).  
 
Abb. 2: Einstellung der drei Haupt-Schnittebenen in der fetalen Echokardiographie (aus ISUOG, 2006) 
 
 
 
2.2. Der Vierkammerblick 
 
Im Vierkammerblick (Abb. 3a) zeigt die Herzspitze nach links und die Herzachse ist 
45° ± 15° nach links gekippt. Zwei Drittel des Herzens liegen in der linken Thoraxhälfte und 
das Herz nimmt rund ein Drittel der Thoraxfläche ein. Das Herz schlägt im Sinusrhythmus mit 
einer Frequenz von 110-160 Schlägen / Minute und einer 1:1 Überleitung zwischen Vorhöfen 
und Ventrikeln. 
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 Der rechte Ventrikel liegt thoraxwandnah, ist stärker trabekuliert und trägt im apikalen Teil 
das Moderatorband (Abb. 3b). Der linke Ventrikel ist spitzenbildend und wirkt aufgrund 
seiner schwächeren Trabekulierung schlanker. Die Trikuspidalklappe inseriert etwas weiter 
apikal am Ventrikelseptum, während die Mitralklappe etwas weiter dorsal am Herzkreuz 
inseriert. Dieser Versatz des Klappenansatzes beträgt beim Feten 1 – 2 mm (Gembruch et al., 
2006). Die einzige physiologische Kontinuitätsunterbrechung der Herzsepten findet sich im 
Bereich des Foramen ovale. Die Klappe des Foramen ovale inseriert am Septum primum und 
schlägt nach links. In den linken Vorhof münden von dorsal die Lungenvenen. Hinter dem 
Herzen findet sich nur ein Gefäß links von der Wirbelsäule und in unmittelbarer Nähe des 
linken Vorhofes quer angeschnitten: die Aorta descendens. Schallt man streng auf der Basis 
des Vierkammerblickes (d.h. kaudal), kommt in unmittelbarer Nähe und parallel zur 
Mitralklappe im linken Vorhof der Koronarsinus zur Darstellung (Abb. 3c). Dieser bringt das 
sauerstoffarme koronarvenöse Blut zurück zum Herzen, „untertunnelt“ den linken Vorhof und 
mündet in den rechten Vorhof (Berg et al., 2007).  
 
 
 
 
Abb 3a,b,c: Zweidimensionale Echokardiographie des apikalen Vierkammerblickes in drei unterschiedlichen 
Einstellungen. Die Übersicht (a) demonstriert die Größenverhältnisse im Thorax: die Herzachse ist 45°±15° nach 
links gekippt, 2/3 des Herzens liegen in der linken und 1/3 in der rechten Thoraxhälfte. Die Herzfläche nimmt 1/3 
der Thoraxfläche ein. In der Zoom-Ansicht (b) können die anatomischen Details optimal beurteilt werden (das 
Herz sollte 30-50% des Bildausschnittes einnehmen). In der kaudalen Einstellung (c) kommt der Koronarsinus 
zur Darstellung (aus Berg et al., 2007). 
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In der Farbkodierung lässt sich in der Diastole ein symmetrischer getrennter Einfluss in 
beide Ventrikel darstellen, die sich gleichmäßig füllen und durch das Ventrikelseptum getrennt 
sind (Abb. 4a). Auf der Vorhofebene kommt bei seitlicher Einstellung der Rechts-Links-Shunt  
 
über das Foramen ova le zur Darstellung. Bei optimaler Winkeleinstellung und 
Verwendung entsprechend niedriger Pulsrepetitionsfrequenzen lassen sich die vier von dorsal 
in den linken Vorhof einmündenden Lungenvenen darstellen (Abb. 4b). In der Systole sollte 
kein Rückfluss über die AV-Klappen in die Vorhöfe zur Darstellung kommen (Abb. 4c). Eine 
milde frühsystolische Trikuspidalinsuffizienz kommt allerdings bei bis zu 7 % der Feten im 
zweiten Trimenon vor. Dieser Befund ist meist transient und überwiegend als physiologisch zu 
werten (Gembruch und Smrcek, 1997). Eine Mitralregurgitation ist dagegen sehr selten 
physiologisch. 
 
 
Abb. 4a,b,c: Farbdoppler-Echokardiographie des apikalen Vierkammerb lickes. In der Diastole (a) lässt sich der 
getrennte Einfluss (rot kodiert) in beide Ventrikel darstellen. Bei niedrigen Pulsrepetitionsfrequenzen (b) 
kommen zusätzlich die in den linken Vorhof einmündenden Lungenvenen (rot kodiert) zur Darstellung. In der 
Systole (c) lässt sich kein Fluss über die Atrioventrikular-Klappen darstellen (aus Berg et al., 2007). 
 
Zirka 40-50% aller Herzfehler können unter optimalen Bedingungen (20.-22. 
Schwangerschaftswoche, trainierter Untersucher und gutes Equipment) im Vierkammerblick 
diagnostiziert werden (Berg et al., 2007).  
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Auffälligkeiten im Vierkammerblick können den Herzrhythmus, die Herzgröße, die 
Lage des Herzens, die Herzachse, die Herzsepten, die Atrioventrikularklappen, die 
Ventrikelmorphologie und die Gefäße hinter dem Herzen betreffen.  
Zu den Anomalien, die nicht im Vierkammerblick entdeckt werden, gehören die 
Transpositionen und Malpositionen der großen Gefäße, Stenosen und Atresien der 
Semilunarklappen, hochsitzende Ventrikelseptumdefekte und Aortenbogenanomalien. Diese 
Herzanomalien können nur in den Ausflusstraktschnittebenen diagnostiziert werden, das heißt 
im Fünfkammer- beziehungsweise im Dreigefäßblick. 
Mit zunehmender Expertise der Untersucher und Benutzung von hochauflösenden 
Ultraschallgeräten ist die fetale Echokardiographie an ausgewählten Zentren zum festen 
Bestandteil der frühen Fehlbildungsdiagnostik geworden. Dabei hat sich der 
Untersuchungszeitraum zwischen 12+0 und 13+6 Schwangerschaftswochen als optimaler 
Zeitpunkt erwiesen. Die Untersuchung kann transabdominal oder transvaginal erfolgen 
(Smrcek et al., 2006). Die transvaginale Untersuchungstechnik bietet zwar den Vorteil der 
besseren B-Bild Auflösung (Abb. 5a), hat aber den Nachteil der schlechteren 
Bewegungsfreiheit bei der Einstellung der verschiedenen Schnittebenen. Die Zuhilfenahme 
der farbkodierten Dopplersonographie (Abb. 5b) unterstützt die Visualisierung und 
Beurteilung der einzelnen kardialen Strukturen im ersten Trimenon und verkürzt somit die 
Untersuchungszeit (Smrcek et al., 2006). Die beiden häufigsten Indikationen zur frühen 
fetalen Echokardiographie betreffen Schwangerschaften mit familiärem Risiko und Feten mit 
einer erweiterten Nackentransparenz. Bei der erstgenannten Risikogruppe 
(Wiederholungsrisiko ca. 2-3%) geht es in erster Linie um die Beruhigung und 
Rückversicherung, dass eine weitestgehend normale kardiale Anatomie vorliegt. In der 
zweiten Risikogruppe steigt die Prävalenz von Herzfehlern mit zunehmender 
Nackentransparenz exponentiell an (Atzei et al., 2005). Sie lag bei euploiden Feten mit einer 
 NT bis 3,4 mm (> 95. Perzentile) bei 1,8%, mit einer Nackentransparenz von 3,5-4,4 mm bei 
3,5% und mit einer Nackentransparenz von 4,5-5,4 mm bei 6,4%. Damit ist die Prävalenz von 
Herzfehlern im Kollektiv der Feten mit einer Nackentransparenz > 3,5 mm höher als in 
Familien mit einer anamnestischen Belastung. Eine Trikuspidalinsuffizienz im ersten 
Trimenon (Abb. 5c) erhöht bei Feten mit erweiterter Nackentransparenz zusätzlich das 
Aneuploidierisiko und das Risiko für das vorliegen kardialer Vitien (Huggon et al., 2002). 
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Abb. 5a,b,c: Transvaginale Sonographie des Vierkammerblickes in der 11+0. Schwangerschaftswoche. Im B-Bild 
(a) kommen beide Ventrikel, beide Vorhöfe, das intakte Ventrikelseptum und die deszendierende Aorta zur 
Darstellung (RV, rechter Ventrikel; RA, rechter Vorhof; LV, linker Ventrikel; LA, linker Vorhof). Die 
Farbdoppler-Sonographie (b) demonstriert in der Diastole den getrennten Einfluss (rot kodiert) in beide Ventrikel. 
Der Spektraldoppler der Trikuspidalklappe (c) zeigt im negativen Dopplerspektrum das physiologische 
Füllungsmuster des rechten Ventrikels mit e-Welle („early Diastole“ = passive Füllungsphase) und a-Welle 
(atriale Kontraktion = aktive Füllungsphase). Im positiven Dopplerspektrum ist der „Jet“ einer 
Trikuspidalregurgitation mit einer Maximalgeschwindigkeit von > 120 cm/s dargestellt (e, e-Welle; a, a-Welle; 
TI, Trikuspidalregurgitation) (aus Berg et al., 2007). 
 
2.3. Der Stellenwert des Vier-Kammer-Blickes beim Screening auf Herzfehler 
 
Herzfehler können isoliert, aber auch in Kombination mit nicht-chromosomal und 
chromosomal bedingten extrakardialen Fehlbildungen auftreten. Mit einer Inzidenz von 6 – 8 / 
1000 Lebendgeborenen und von ca. 10 / 1000 Feten im 2. Trimenon gehören sie nicht nur zu 
den häufigsten Fehlbildungen, sondern weisen auch eine besonders hohe Mortalität und 
Morbidität auf; rund 20 % der Todesfälle in der Neonatalzeit bzw. 50% der Todesfälle infolge 
angeborener Fehlbildungen im ersten Lebensjahr sind auf die kritischen und schweren 
Herzfehler zurückzuführen (Gembruch und Geipel, 2003).  
Gerade bei den kritischen Herzfehlern scheint es offensichtlich, dass nach einer bereits 
pränatal gestellten Diagnose durch die so mögliche Optimierung des perinatalen Managements 
(Wahl des Entbindungsortes, Offenhalten der fetalen Shunts etc.) die präoperative Morbidität 
(metabolische Azidose, Niereninsuffizienz, Multiorganversagen, Reanimationspflichtigkeit) 
und Mortalität gesenkt werden können. Mittlerweile konnte der Vorteil der pränatalen 
Diagnose für das kindliche Outcome auch in verschiedenen Studien belegt werden,  
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insbesondere für das hypoplastische Linksherz, die Transposition der großen Arterien und 
die schwere Aortenisthmusstenose (Kumar et al., 1999; Yates, 2004).  
Es sind gerade die Kinder mit Herzfehlern, die am meisten durch eine Verbesserung ihres 
Outcome von einer bereits pränatal erfolgten Diagnostik profitieren, im Gegensatz zu vielen 
anderen Anomalien, bei denen die pränatale Diagnose das Outcome nicht entscheidend ändert 
bzw. gar zu einer Schwangerschaftsunterbrechung führt. Eine neue Perspektive für schwere 
Links- und auch Rechtsherzobstruktionen eröffnet die intrauterine Ballondilatation, mit dem 
Ziel, eine weitere Verschlechterung der Ventrikelfunktion zu vermeiden und so eine 
biventrikuläre Korrekturoperation zu ermöglichen (Tworetzky et al., 2004).  
Neben dieser Verbesserung des Outcome sind auch die anderen an ein Screening gestellten 
Forderungen (hohe Prävalenz und Schwere der Erkrankung, einfache und sichere Screening-
Methode, Validität und Kosteneffektivität) bei der Diagnostik fetaler Herzfehler erfüllt. Da 
aber nur 20 % der Herzfehler bei Feten auftreten, die ein entsprechendes Risiko aufweisen, 
kann das Ziel der allgemeinen pränatalen Entdeckung der schweren isolierten Herzfehler bei 
den restlichen 80 % der Neugeborenen nur durch eine Untersuchung aller Feten erreicht 
werden (Gembruch und Geipel, 2003). Zwar wäre es wünschenswert, bei allen Feten eine 
detaillierte fetale Echokardiographie mit entsprechend hohen Entdeckungsraten durchzuführen, 
doch sind die Ressourcen hierzu derzeit nicht vorhanden.  
Vielmehr bietet es sich an, die Untersuchung des Vierkammerblickes in das allgemeine 
Ultraschall-Screening aufzunehmen, das bereits in fast allen Ländern Europas um die 20. 
Schwangerschaftswoche herum durchgeführt wird (Garne et al., 2005). Dementsprechend 
beinhalten auch die Qualitätsanforderungen an die geburtshilfliche Ultraschalldiagnostik 
(DEGUM-Stufe I) die Darstellung des Vierkammerblickes (Eichhorn et al., 2006).  
Im Rahmen der Screening-Programme zeigt sich, dass die Entdeckungsraten stark mit der 
Erfahrung der jeweiligen Untersucher korrelieren. Daher sind fortwährende und strukturierte 
Ausbildungs- und Trainingsprogramme erforderlich, um die Möglichkeiten und Chancen des 
pränatalen Ultraschall-Screenings allgemein und der Herzfehlerdiagnostik im Besonderen 
auszuschöpfen. Nicht nur die Darstellung sondern auch die Interpretation des 
Vierkammerblickes können durch Anleitung und ständige Übung verbessert werden, was über 
Jahre hinweg zu einer stetig steigenden Entdeckungsrate von Herzfehlern allein über den 
Vierkammerblick führt (Chaoui, 2003; Tegnander et al., 2006).  
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Vielfach konnte gezeigt werden, dass die schrittweise Einführung des Vierkammerblickes 
in das pränatale Ultraschall-Screening sowie die darüber hinaus gehende Darstellung des 
Abganges und des Verlaufs der beiden großen Arterien zu einer deutlichen Steigerung der 
Entdeckungsrate führt (Gembruch und Geipel, 2003). So beinhalten die 
Qualitätsanforderungen an die weiterführende differenzialdiagnostische Ultraschall-
untersuchung (DEGUM-Stufe II) neben dem Vierkammerblick auch die Darstellung der links-  
und rechts-ventrikulären Ausflusstrakte (Merz et al., 2002). 
In vielen Ländern wurde die Darstellung des Vierkammerblickes als Anforderung in die 
Stufe I Screening-Untersuchung zur Fehlbildungsdiagnostik zwischen der 18. und 22. 
Schwangerschaftswoche integriert (Eichhorn et al., 2006; Garne et al., 2005). Dabei erzielten 
Länder mit etablierten Screeningprogrammen (Westeuropa, 20-48%) höhere Detektionsraten 
als solche ohne feste Screeninguntersuchungen (Niederlande, Dänemark, Osteuropa; 8-11%) 
(Garne et al., 2005). Um das volle Potential einer solchen Untersuchung auszuschöpfen, sind 
standardisierte Untersuchungstechniken, die Verwendung hochauflösender Ultraschallgeräte 
und die entsprechende theoretische und praktische Ausbildung der Untersucher unabdingbar.  
Analysiert man verschiedene Publikationen zu Screeninguntersuchungen des fetalen 
Herzens, unterscheiden sich diese in vielerlei Hinsicht, was letztendlich auch die extreme 
Schwankungsbreite der Entdeckungsraten begründet (Chaoui, 2003; Gembruch und Geipel, 
2003). Während Stufe 1 Untersucher überwiegend Schwangere im Niedrigrisikokollektiv 
untersuchen, ist das Untersuchungskollektiv in Stufe III Zentren meist ein Kollektiv mit 
gemischtem bis hohem Risiko; damit steigt auch die Prävalenz von Herzfehlern. Die 
Definition, was als ,,Herzfehler’’ gewertet wurde, ist uneinheitlich. Während einige Studien 
nur schwere Herzfehler untersucht haben, beziehen sich andere auf im 
Vierkamerblick ,,potentiell’’ entdeckbare. Unterschiede ergeben sich auch im Follow-up; 
während in einzelnen Studien postnatal standardisiert nachuntersucht wurde, geschah dies in 
anderen nur bei Auffälligkeiten oder gar nicht. Einzelne Zentren mit wenigen, 
hochspezialisierten Untersuchern erreichen höhere Entdeckungsraten als solche, in denen 
verschiedene Untersucher mit unterschiedlicher Erfahrung untersuchen.  
Eine wichtige Rolle spielt auch der Untersuchungszeitpunkt. Als optimal für ein 
allgemeines Screening wird die 20.-22. Schwangerschaftswoche angesehen, während 
Untersuchungen vor der 18. Schwangerschaftswoche mit einer schlechteren Visualisierung 
und damit auch niedrigeren Entdeckungsraten einhergehen.  
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Nicht zuletzt ist die Gerätequalität (Verwendung von 3,5 vs. 5,0 MHz Schallköpfen, 
Möglichkeit der farbkodierten Doppleruntersuchung), die Komplexität der Untersuchung 
sowie die zur Verfügung stehende Untersuchungszeit bedeutsam (Merz et al., 2002). Die 
alleinige Beurteilung des Vierkammerblicks kann selbst bei optimalen Bedingungen nur ca. 
40-50% aller Herzfehler entdecken. Eine Steigerung der Sensitivität um weitere 20-30% ist 
durch die zusätzliche Beurteilung der Ausflusstrakte möglich (Achiron et al., 1992; Stumpflen 
et al., 1996; Tegnander et al., 2006). Realistische Schätzungen für Europa gehen von einer 
pränatalen Entdeckungsrate fetaler Herzfehler von etwa 20-25% aus.  
Um das Screening weiter zu verbessern, ist die konsequente Darstellung des 
Vierkammerblicks in ausreichender Bildqualität durch geschulte Untersucher als fester 
Bestandteil einer Stufe I Untersuchung zu fordern (Eichhorn et al., 2006).  
 
2.4. Heterotaxie-Syndrome 
 
Hinter dem bilateral symmetrischen Äußeren aller Primaten verbirgt sich eine 
ausgeprägte Asymmetrie im Körperinneren. Herz, Gefäßsystem, Lunge, Hirn sowie die 
unpaarigen Bauchorgane weisen eine charakteristische Asymmetrie zwischen rechter und 
linker Körperhälfte auf, die bei allen Primaten zur selben Organanordnung entlang der Links-
Rechts-Achse führt (Fujinaga, 1997).  
Dieser Normalzustand wird als Situs solitus bezeichnet. Obwohl der Organaufbau des 
Embryos initial symmetrisch ist, beginnt bereits am 23. Lebenstag die Ausprägung der 
charakteristischen Körperasymmetrie mit der Rechtsdrehung des Herzschlauches. Mit der 
Windung des gesamten Embryos entlang der Längsachse gegen den Uhrzeigersinn beginnt 
dann auch die asymmetrische Verteilung der übrigen Organe (Kathiriya und Srivastava, 2000).  
In den letzten Jahren wurde eine Vielzahl von Genen identifiziert, die als Gen-Kaskade 
für die spezifische Organasymmetrie verantwortlich sind  (Capdevila et al., 2000). Eine 
Störung dieser Kaskade führt zu einer veränderten Verteilung der Organe entlang der Links-
Rechts-Achse, welche als Heterotaxie bezeichnet wird. Die Morphogenese des Herzens ist 
durch die komplexe Abfolge von rechts- bzw. linksgerichteten Verwindungen des 
Herzschlauches in besonderem Maße anfällig für Störungen entlang der Körperlängsachse. 
Daher sind Heterotaxie-Syndrome insbesondere mit Herzfehlern vergesellschaftet (Kathiriya 
und Srivastava, 2000).  
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Heterotaxie-Syndrome haben eine geschätzte Inzidenz von 1 auf 10.000 Geburten (Lin 
et al., 2000). Ihr Anteil in Kollektiven mit angeborenen Herzfehlern beträgt 2,2 – 4,2%, wobei 
hier die Mortalität innerhalb des ersten Lebensjahres 50% beträgt (Talner, 1998). 
Im klinischen Alltag bezeichnet der Begriff Heterotaxie einen Organsitus, der weder 
dem Situs solitus noch dem Situs inversus completus zugeordnet werden kann (Lin et al., 
2000). Der Begriff Situs ambiguus wird hierbei synonym gebraucht. Phänotypisch existieren 
zwei Hauptvarianten der Heterotaxie-Syndrome: Links-Isomerismus und Rechts-Isomerismus. 
Der Begriff Isomerismus bezeichnet hierbei die symmetrische Anlage normalerweise 
asymmetrischer Organe oder Organsysteme.  
Das assoziierte Fehlbildungsspektrum der Heterotaxie-Syndrome umfasst eine Vielzahl 
von kardiovaskulären und viszeralen Anomalien, die mit unterschiedlicher Häufigkeit bei 
Rechts-Isomerismus und Links-Isomerismus auftreten (Abbildung 6). 
PolysplenieAsplenie
Leb
er
Ma
ge
n
Mi
lz
RA LA
RA RA LA LA
RL RL
LL LL
Leber Leber
Magen Magen
1
2
3 2
1
Rechts-Isomerismus
(Bilaterale Rechtsseitigkeit)
• Situs ambiguus
• Rechts-atrialer Isomerismus
• Asplenie
• Bilateral drei-gelappte Lungen
• Juxtaposition von Vena cava inf. / Aorta
• Komplexe kardiale Fehlbildungen
Links-Isomerismus
(Bilaterale Linksseitigkeit)
• Situs ambiguus
• Links-atrialer Isomerismus
• Polysplenie
• Bilateral zwei-gelappte Lungen
• Azygos-Kontinuität der Vena cava inf.
• Komplexe kardiale Fehlbildungen
• AV-Block
rechts links
Situs Solitus
RHB RHB LHB LHB
RHB
LHB
 
 
Abbildung 6: Typische Befunde bei den beiden klinischen Varianten der Heterotaxie-Syndrome (LA, linker 
Vorhof; LHB, linker Hauptbronchus; LL, linke Lunge; RA, rechter Vorhof; RHB, rechter Hauptbronchus; RL, 
rechte Lunge)  
 
                                                                    
 
17 
 
Bei Individuen mit Links-Isomerismus finden sich oft paarig angelegte linksseitige 
Organe, während rechtsseitige Organe fehlen können. Typische Befunde sind insbesondere 
bilateral fingerförmige (links-konfigurierte) Herzohren, Herzfehler (vorwiegend 
atrioventrikuläre Septumdefekte und Obstruktionen des rechtsventrikulären Ausflusstraktes), 
Fehlanlagen des Sinusknotens und des Reizleitungssystems mit konsekutivem Herzblock, 
bilateral zweigelappte (also links-konfigurierte) Lungen, eine bilateral links-konfigurierte 
Bronchialanatomie (der Hauptbronchus unterkreuzt die Lungenarterie auf beiden Seiten), eine 
Polysplenie und eine Fehlanlage des hepatischen Anteils der Vena cava inferior mit Rückfluss 
des Blutes zum Herzen über eine verbreiterte Vena azygos zur oberen Hohlvene.  
Im Gegensatz dazu finden sich bei Rechts-Isomerismen oft paarig angelegte 
rechtsseitige Organe, während linksseitige fehlen können. Typische Befunde sind hier bilateral 
pyramidenförmige (rechts-konfigurierte) Herzohren, komplexe Herzfehler (vorwiegend 
Kombinationen von atrioventrikulärem Septumdefekt, Pulmonalatresie, ventrikulo-arterieller 
Diskordanz und Lungenvenenfehlmündung), bilateral dreigelappte (also rechts-konfigurierte) 
Lungen, eine bilateral rechts-konfigurierte Bronchialanatomie (der Hauptbronchus überkreuzt 
die Lungenarterie auf beiden Seiten), eine Asplenie und eine Juxtaposition von Aorta und 
Vena cava inferior auf der selben Seite der Wirbelsäule. 
Malrotationen des Magen-Darm-Traktes und der Leber sind mit beiden klinischen 
Varianten assoziiert (Lin et al., 2000; Peoples et al., 1983; Rose et al., 1975; Winer-Muram 
und Tonkin, 1989). 
Auch der rechte Aortenbogen ist signifikant mit Heterotaxie-Syndromen assoziiert. In einer 
fetalen Autopsie- Studie fanden Ho  et al. (Ho et al., 1991) rechte Aortenbögen bei 5 von 20 
Herzen mit Links-Isomerismus (nur eines davon mit Dextrokardie) und bei 5 von 10 Herzen 
mit Rechts-Isomerismus (2 davon mit Dextrokardie). Ähnliche Zahlen wurden für die 
postnatale Periode veröffentlicht (Peoples et al., 1983; Rose et al., 1975). 
Bei Feten mit Links-Isomerismus ist die Mortalität in der Pränatalperiode am höchsten. 
Dies ist durch die häufige Assoziation mit einem kompletten Herzblock und dessen 
ungünstiger intrauteriner Prognose bedingt. In der Postnatalperiode hängt die Lebensqualität 
stark von den assoziierten Herzfehlern und deren Korrigierbarkeit ab. Im Gegensatz dazu ist 
die Mortalität bei Feten mit Rechts-Isomerismen in der Postnatalperiode am höchsten. Dies ist 
hauptsächlich auf die Schwere und die ungünstigen Kombinationen der assoziierten 
Herzfehler zurückzuführen. 
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2.5. Der rechte Aortenbogen 
 
Kongenitale Anomalien des Aortenbogens sind eine wichtige Ursache für 
Kompressionssyndrome von Trachea und Ösophagus in der Kindheit und sind nicht selten mit 
angeborenen Herzfehlern und/oder Chromosomenstörungen vergesellschaftet. Durch die 
Fehlentwicklung in der Embryonalzeit bilden sich sogenannte Gefäßringe, die je nach 
Variation asymptomatisch bleiben können oder das klinische Vollbild einer 
tracheoösophagealen Kompression mit Dyspnoe, Dysphagie und Stridor zeigen.  
Der doppelte Aortenbogen ist die häufigste Ursache für symptomatische Gefäßmalformationen 
(Valletta et al., 1997), er stellt allerdings meist eine isolierte Fehlbildung dar. Eine Übersicht 
der Veröffentlichungen der letzten zehn Jahre stellt heraus, dass 43% der tracheoösophagealen 
Kompressionssyndrome durch doppelte Aortenbögen hervorgerufen werden (Valletta et al., 
1997).  
Die Assoziation rechter Aortenbögen mit der Fallot`schen Tetralogie variiert in 
unterschiedlichen Publikationen von 13- 34% (Hastreiter et al., 1966). Rechte Aortenbögen 
mit spiegelbildlichem Verzweigungsmuster der brachiocephalen Gefäße haben insgesamt ein 
Risiko von über 90% für kongenitale Herzfehlbildungen und sind bis zu 57% der Fälle mit 
einer Fallot`schen Tetralogie assoziiert (Achiron et al., 2002). Bei 28% der Patienten mit 
rechtem Aortenbogen und spiegelbildlichem Verzweigungsmuster der brachiocephalen Gefäße 
kann zusätzlich eine Mikrodeletion 22q11 nachgewiesen werden (Rauch et al., 2004). 
Rechte Aortenbögen mit aberranter A. subclavia sinistra sind dagegen nur in 10% der Fälle 
mit Herzfehlern vergesellschaftet (Hastreiter et al., 1966). Rechte Aortenbögen mit aberranter 
A. subclavia sinistra verursachen im Vergleich zum doppelten Aortenbogen nur in 11% 
tracheoösophageale Kompressionen. Symptome treten in der Regel erst später im Leben auf 
und sind weniger schwerwiegend als beim doppelten Aortenbogen (Valletta et al., 1997). 
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2.6. Die Dextrokardie 
 
Dextrokardien und Mesokardien, bei denen nicht das gesamte Herz verdrängt ist, sondern eine 
Fehlrotation der Herzachse vorliegt, treten häufig im Rahmen von Heterotaxie-Syndromen auf 
und sind dann fast immer mit komplexen kardialen Vitien und Situsanomalien 
vergesellschaftet (Berg et al., 2005; Berg et al., 2006b; Berg et al., 2003).  
Aber auch die Dext rokardie bei Situs solitus ist regelmäßig mit Herzfehlern assoziiert (66-
95%) (Bernasconi et al., 2005; Comstock, 1987; Walmsley et al., 2004). Vorherrschend sind 
hier atrioventrikuläre und ventrikuloarterielle Diskordanzen und Ventrikelseptumdefekte. 
Der Situs inversus mit spiegelbildlicher Anordnung der Bauchorgane (Magen und 
deszendierende Aorta rechts, Gallenblase, Portalsinus und Vena cava inferior links) und 
Dextrokardie ist ein sehr seltener Befund, der per se zwar keinen Krankheitswert besitzt, aber 
ebenfalls häufig mit Herzfehlern assoziiert sein kann (Bernasconi et al., 2005; Comstock, 1987; 
Walmsley et al., 2004). In ihrer Serie mit 81 fetalen Dextrokardien fanden Bernasconi et al. 
(2005) 19 Fälle mit Situs inversus abdominalis und Spiegelbilddextrokardie. Nur sieben dieser 
Feten (36%) hatten keinen Herzfehler. Allerdings sind in diesen Serien, die alle an 
Referenzzentren für fetale Echokardiographie durchgeführt wurden, die Feten mit kardialen 
Vitien sicherlich überrepräsentiert und spiegeln nicht die normale Inzidenz in der Bevö lkerung 
wieder. Man muss davon ausgehen, dass ein Großteil der Fälle mit Situs inversus und 
Spiegelbilddextrokardie dem pränatalen Screening entgehen. 
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3. Material und Methoden 
 
Ziel der Studie war es, den Bereich dorsal des Herzens im Vierkammerblick bei 
möglichst vielen auffälligen Echokardiographien zu untersuchen, aber auch dessen 
Praktikabilität im täglichen Routineeinsatz. Daher wurden die Daten in zwei Schritten erhoben: 
einem retrospektiven und einem prospektiven Schritt.  
Zunächst wurden alle auffälligen Echokardiographien in einem Zeitraum von 36 
Monaten (2003 bis 2005) in der Datenbank des Zentrums für Geburtshilfe und Pränatale 
Medizin der Medizinischen Universität Bonn ident ifiziert. In dieser Datenbank (PIA Fetal 
Database, GE Healthcare, Solingen, Deutschland) werden die Bilder aller sonographischen 
Untersuchungen digital gespeichert, die Befunde erstellt und die resultierenden Geburten 
dokumentiert. Alle Messungen werden im Verhältnis zu den im Programm hinterlegten 
Normwerten dargestellt.  
Über eine Datenbankabfrage nach dem Stichwort „Echokardiographie 
auffällig“ konnten im betreffenden Zeitraum alle auffälligen Echokardiographien inklusive des 
Untersuchungsbefundes, der Bilddokumentation und des Rücklaufes (Outcome) 
herausgefiltert werden.  
Der Zeitraum wurde auf die Jahre nach dem Januar 2003 beschränkt, da ab dieser Zeit 
eine lückenlose Videodokumentation aller auffälligen sonographischen Befunde durchgeführt 
wurde. Die Videoaufnahmen erfolgten entweder auf den Ultraschallsystemen selbst oder auf 
externen CD- oder DVD-Aufnahmegeräten. Am Ende jeder Woche wurden diese Videoclips 
von einer Dokumentationsassistentin auf eine im Netzwerk vorhandene externe Festpatte 
überspielt. In einer gesonderten Excel-Datenbank wurden von der Dokumentationsassistentin 
den einzelnen Videoclips die entsprechenden Identifikationsnummern des PIA-
Dokumentationsprogrammes, die Schwangerschaftswoche und der Diagnosetext zugeordnet. 
So konnten in kurzer Zeit alle 393 auffälligen Echokardiographien anhand der 
Videoclips bezüglich der Auffälligkeiten im Bereich dorsal des Herzens im Vierkammerblick 
beurteilt werden. 
Die Einschlusskriterien beinhalteten kardiale Vitien, Anomalien der Hohlvenen und 
Anomalien des Aortenbogens. Folgende Fälle wurden aus der Analyse ausgeschlossen: 
isolierte Herzrhythmusstörungen, Lageanomalien des Herzens hervorgerufen durch 
intrathorakale Raumforderungen  
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(z.B. Zwerchfellhernien, kongenitale zystisch adenomatoide Malformationen der Lunge, 
Lungensequester und Hydrothoraces) und primäre Kardiomyopathien.  
Als auffällig wurde der Bereich dorsal des Herzens beurteilt, wenn anstatt der 
absteigenden Aorta als einziges Gefäß hinter dem Herzen noch ein zweites – ähnlich großes-  
Gefäß zur Darstellung kam oder wenn die absteigende Aorta auf der Seite der Wirbelsäule 
verlief, die kontralateral zur Herzspitze lag (also Aorta rechts und Herzachse links oder vice 
versa). 
In einem zweiten Schritt wurde die Praktikabilität der Untersuchung des Bereiches 
dorsal des Herzens im Vierkammerblick im täglichen Routineeinsatz beurteilt. Hierzu wurden 
prospektiv 4666 fetale Echokardiographien innerhalb eines Zeitraumes von 14 Monaten 
(Januar 2006 bis Februar 2007) evaluiert und dezidiert auf Anomalien des Bereiches dorsal 
des Herzens im Vierkammerblick untersucht.  
Achtzig Prozent dieser Echokardiographien waren Routineuntersuchungen in einem 
Hoch-Risiko-Kollektiv, bei den übrigen 20% wurde die Untersuchung aufgrund vermuteter 
fetaler Fehlbildungen durchgeführt. Alle Untersuchungen wurden von einem der vier 
Hauptuntersucher durchgeführt: Prof. Dr. U. Gembruch, Priv.-Doz. Dr. A. Geipel, Priv.-Doz. 
Dr. C. Berg oder M. Georgiadis. Bei Verdacht oder Vorliegen von Fehlbildungen wurde die 
Untersuchung von mindestens zwei der genannten Untersucher durchgeführt. 
Die Ultraschalluntersuchung inklusive der fetalen Echokardiographie wurde im 
Studienzeitraum standardisiert durchgeführt. Bei der Echokardiographie wurde ein 
segmentales Vorgehen unter Verwendung der B-Bild-, Farbdoppler- und gepulsten 
Dopplersonographie gewählt (Yagel et al., 2001). 5 MHz, 7,5 MHz oder 9 MHz, Schallköpfe 
wurden für die Ultraschalldiagnostik verwendet (Acuson Sequoia 512, Siemens, Erlangen, 
Deutschland; IU22 und ATL HDI 5000, Philipps, Hamburg, Deutschland; Voluson 730 Expert 
Pro, GE Healthcare, Solingen, Deutschland).  
Die echokardiographische Untersuchung beinhaltete in jedem Falle die Einstellung des 
Vierkammerblickes, des Fünfkammerblickes und des Dreigefäßblickes, jeweils im B-Bild 
sowie in der farbkodierten Dopplersonographie. Zusätzlich wurden die Lungenvenen und 
deren Einmündung in der farbkodierten Dopplersonographie dargestellt. Die übrige fetale 
Anatomie wurde anhand standardisierter Schnittebenen beurteilt. Diese Schnittebenen waren 
Transversalschnitte des Schädels (biparietaler, fronto-okzipitaler Durchmesser, 
Ventrikeldurchmesser), des Kleinhirns, des Thorax, des Abdomens und des Urogenitaltraktes.  
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Zusätzlich erfolgten ein Mediansagittalschnitt des Schädels („Profil“), ein Frontalschnitt des  
nasolabialen Überganges („Porträt“) sowie longitudinale Schnitte aller langen Röhrenknochen 
inklusive Darstellung einer korrekten Hand- und Fußhaltung.  
Die Flussmuster der uterinen Arterien, der A. umbilicalis und der A. cerebri media und 
des Ductus venosus wurden im Spektraldoppler dokumentiert. 
Bei der Beurteilung des Bereiches dorsal des Herzens im Vierkammerblick wurden 
insbesondere folgende Fragen gestellt: 1.) wie viele Gefäße verlaufen hinter dem Herzen? 2.) 
sind diese Gefäße annähernd gleich groß? 3.) in welchem Seitenverhältnis steht das Gefäß 
(oder stehen die einzelnen Gefäße) zur Hinterwand des linken und rechten Vorhofes? 4.) in 
welchem Seitenverhältnis steht das Gefäß (oder stehen die einzelnen Gefäße) zur Herzachse? 
Im Rahmen dieser prospektiven Studie wurden 220 kardiale Fehlbildungen 
diagnostiziert. Das Spektrum der entdeckten Herzfehler sowie das Spektrum und das 
Verhältnis abnormer Befunde im Bereich dorsal des Herzens zeigten keine signifikanten 
Unterschiede zwischen dem retrospektiven und dem prospektiven Anteil der Studie. Daher 
wurden alle 613 Fälle mit kardialen Anomalien in einer kombinierten Analyse 
zusammengeführt.  
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4. Ergebnisse 
 
Im Studienzeitraum wiesen 613 Feten eine fetale kardiale Anomalie auf. Bei 69 (11,3%) 
dieser Feten zeigte sich ein auffälliger Befund hinter dem Herz im Vierkammerblick (Abb. 7, 
Tabelle 1).  
auffällig
unauffällig
"Blick hinter das Herz"
AVSD
CoA
VSD
DORV
TOF
T A
PA+VSD
isol. RAA
TGA
DIV
TAC
cTGA
isol. azygos
isol. dextroc
2 5
5 0
7 5
100
125
 
Abb. 7: Spektrum der führenden Herzfehler bei 613 auffälligen Echokardiographien und der Anteil auffälliger 
Befunde hinter dem Herz im Vierkammerblick.  
AVSD, atrioventrikulärer Septumdefekt; CoA, Aortenisthmusstenose; cTGA, atrioventrikuläre und 
ventrikuloarterielle Diskordanz; isol. Azygos, isolierte Aplasie des hepatischen Segments der Vena cava inferior 
mit Azygos-Kontinuität; isol. Dextroc, isolierte Dextrokardie; DIV, Double Inlet Ventricle; DORV, Double 
Outlet Right Ventricle; isol. RAA, isolierter rechter Aortenbogen; PA+VSD, Pulmonalatresie mit 
Ventrikelseptumdefekt; TA, Trikuspidalatresie; TAC, Truncus arteriosus communis; TGA, Transposition der 
großen Arterien; TOF, Fallot’sche Tetralogie; VSD, Ventrikelseptumdefekt  
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n = 
Levokardie, 
deszendierende 
Aorta rechts 
Zwei gleich 
große Gefäße 
hinter dem Herz 
Dextrokardie, 
deszendierende 
Aorta links 
„Blick hinter das 
Herz“ unauffällig 
AVSD 126 6 17 1 102 
CoA 65 0 1 0 64 
VSD 57 0 0 2 55 
HLH 54 0 0 0 54 
mVSD 41 0 0 0 41 
DORV 36 0 1 1 34 
TOF 31 6 0 0 25 
AA/AS+IVS 28 0 0 0 28 
TA 25 1 0 2 22 
PA/PS+IVS 22 0 0 0 22 
PA+VSD 17 8 0 1 8 
TV-anom 16 0 0 0 16 
TGA 14 1 0 0 13 
DIV 9 0 1 0 8 
TAC 8 1 0 0 7 
cTGA 7 0 1 1 5 
CT 5 0 0 0 5 
IAA 4 0 0 0 4 
MA+VSD 3 0 0 0 3 
Others 6 0 0 0 6 
      
isol. RAA 16 6 0 0 10 
isol. LPSVC 9 0 0 0 9 
isol. azygos 7 0 7 0 0 
isol. dextroc 4 0 0 4 0 
isol. DAA 3 0 0 0 3 
      
Gesamt 613 29 28 12 544 
 
Tabelle 1: Darstellung der häufigsten Herzvitien von 613 Feten und deren Assoziation mit auffälligen Befunden 
im „Blick hinter das Herz“ im Vierkammerblick.  
AA/AS+IVS, Aortenstenose/atresie mit intaktem Ventrikelseptum; AVSD, atrioventrikulärer Septumdefekt; CoA, 
Aortenisthmusstenose; CT, Herztumor; cTGA, atrioventrikuläre und ventrikuloarterielle Diskordanz; IAA, 
unterbrochener Aortenbogen; isol. Azygos, isolierte Aplasie des hepatischen Segments der Vena cava inferior mit 
Azygos-Kontinuität; isol. DAA, isolierter doppelter Aortenbogen; isol. Dextroc, isolierte Dextrokardie; DIV, 
Double Inlet Ventricle; DORV, Double Outlet Right Ventricle; HLH, hypoplastisches Linksherz; isol. LPSVC, 
isolierte links-persistierende obere Hohlvene; isol. RAA, isolierter rechter Aortenbogen; MA+VSD, Mitralatresie 
mit Ventrikelseptumdefekt; mVSD, muskulärer Ventrikelseptumdefekt; PA/PS+IVS, Pulmonalatresie mit 
intaktem Ventrikelseptum; PA+VSD, Pulmonalatresie mit Ventrikelseptumdefekt; TA, Trikuspidalatresie; TAC, 
Truncus arteriosus communis; TGA, Transposition der großen Arterien; TOF, Fallot’sche Tetralogie; TV-anom.; 
Trikuspidaldysplasie/Ebstein’sche Anomalie; VSD, Ventrikelseptumdefekt. 
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533 von 613 (87%) dieser Fälle hatten korrekturpflichtige  Herzfehler und 52 (10%) 
davon zeigten einen auffälligen Befund hinter dem Herz im Vierkammerblick. 
Bei 28 Feten verliefen zwei gleich große Gefäße hinter dem Herzen. 26 dieser Feten 
hatten eine Aplasie des hepatischen Anteils der Vena cava inferior mit Azygos-Kontinuität 
(Abb. 8a); die anderen 2 hatten eine totale infrakardiale Lungenvenenfehlmündung (Abb. 8b). 
Mit Ausnahme von 4 Fällen die eine Azygos-Kontinuität als alleinigen Befund bei situs solitus 
aufwiesen, waren alle anderen 24 Feten in dieser Gruppe mit einem Heterotaxie-Syndrom 
vergesellschaftet. Die 2 Feten mit totaler Lungenvenenfehlmündung hatten einen Rechts-
Isomerismus und die 22 Feten mit Azygoskontinuität wiesen einen Links-Isomerismus auf. 
Von den 26 Feten mit Azygoskontinuität waren bei 20 sowohl Aorta als auch Azygosvene 
links der Wirbelsäule positioniert und bei den restlichen 6 Feten lagen die beiden Gefäße 
rechts der Wirbelsäule. Alle 24 Feten mit Heterotaxie-Syndrom wiesen einen Situs ambiguus 
auf und 21 hatten komplexe Herzfehler. 3 Feten mit Links-Isomerismus zeigten eine normale 
kardiale Anatomie.  
 
 
Abb. 8a,b,c: Auffällige Befunde dorsal des Vierkammerb lickes. (a) Azygoskontinuität der unterbrochenen V. 
cava inferior im Rahmen eines Heterotaxie -Syndroms. Hinter dem Herzen findet sich eine verbreiterte V. azygos 
als zweites großes Gefäß neben der deszendierenden Aorta. (b) Totale infrakardiale Lungenvenenfehlmündung 
im Rahmen eines Heterotaxiesyndroms. Hinter dem Herzen findet sich der pulmonalvenöse Konfluens als 
überzähliges Gefäß neben der deszendierenden Aorta in unmittelbarer Nähe zum linken Vorhof (LA). (c) Rechts 
deszendierende Aorta im Rahmen einer Fallot’schen Tetralogie mit rechtem Aortenbogen (aus Berg et al., 2007). 
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Bei 41 Feten bestand eine diskordante Lateralität von Herzachse und deszendierender 
thorakaler Aorta (Abb. 8c). 29 davon hatten eine Levokardie mit rechts deszendierender 
thorakaler Aorta; die anderen 12 Fälle zeigten eine Dextrokardie mit links deszendierender 
thorakaler Aorta. 
Alle 29 Feten mit Levokardie und rechts deszendierender thorakale r Aorta hatten einen 
rechten Aortenbogen. In 6 Fällen fand sich ein isolierter rechter Aortenbogen mit aberranter 
linker Arteria subclavia. Die übrigen 23 Feten hatten einen rechten Aortenbogen in 
Kombination mit Herzfehlern: 8 mit Pulmonalatresie und Ventrikelseptumdefekt (2 davon mit 
Mikrodeletion 22q11), 6 mit atrioventrikulären Septumdefekt (3 davon mit Rechts-
Isomerismus), 6 mit Fallot´scher Tetralogie (einer davon mit Mikrodeletion 22q11), eine r mit 
Transposition der Großen Arterien (bei Rechts-Isomerismus), einer mit Trikuspidalatresie und 
einer mit einem truncus arteriosus communis. 
Von den 12 Feten mit Dextrokardie und links deszendierender thorakaler Aorta hatten 
8 einen Herzfehler: 2 davon mit Trikuspidalatresie, 2 mit perimembranösem 
Ventrikelseptumdefekt, einer mit atrioventrikulärem Septumdefekt, einer mit 
atrioventrikulärer und ventrikuloarterieller Diskordanz, einer mit Pulmonalatresie und 
Ventrikelseptumdefekt und einer mit Double Outlet Right Ventricle (bei Rechts-Isomerismus). 
Bei den übrigen 4 Fällen die eine Dextrokardie aufwiesen fand sich eine normale kardiale 
Anatomie (2 davon mit extrakardialen Malformationen und 2 als isolierte Dextrokardie).  
35 der 613 auffälligen Echokardiographien in unserer Serie (6%) waren mit 
Heterotaxie-Syndromen assoziiert. Alle 23 Fälle mit Links-Isomerismus hatten auffällige 
Befunde hinter dem Herz (22 mit zwei gleich großen Gefäßen hinter dem Herzen und einer 
mit einer links deszendierenden thorakalen Aorta bei Dextrokardie). Bei den 12 Rechts-
Isomerismen hatten 5 (42%) Feten einen auffälligen „Blick hinter das Herz“ (3 mit einer 
rechts deszendierenden thorakalen Aorta bei Levokardie und 2 mit zwei gleich großen 
Gefäßen hinter dem Herzen). 
49 der 613 auffälligen Echokardiographien in unserer Serie (8%) waren mit einem 
rechten Aortenbogen vergesellschaftet. Von den 45 Fällen mit Levokardie und rechtem 
Aortenbogen hatten 29 (64%) eine rechts deszendierende thorakale Aorta im Vierkammerblick. 
Bei den übrigen 16 Feten kreuzte die thorakale Aorta bereits oberhalb der 
Vierkammerblickebene nach links.  
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17 der 613 auffälligen Echokardiographien in unserer Serie (3%) wiesen eine 
Dextrokardie auf (11 mit Situs solitus, 4 mit Heterotaxie-Syndromen und 2 mit Situs inversus 
completus). Von diesen hatten 13 (76%) eine links deszendierende thorakale Aorta im 
Vierkammerblick. 
Von den 69 Fällen mit einem auffälligen „Blick hinter das Herz“ hatten 52 (75%) 
kardiale Fehlbildungen, die postnatal korrekturpflichtig waren. 9 (17%) dieser Fälle wiesen 
einen ansonsten normalen Vierkammerblick auf: 4 mit Pulmonalatresie mit 
Ventrikelseptumdefekt, 3 mit Fallot` scher Tetralogie (Abb. 9), einer mit Transposition der 
großen Arterien und einer mit Truncus arteriosus communis. 
 
 
Abb. 9: Unauffälliger Vierkammerblick mit auffälligem „Blick hinter das Herz“ bei einem Fet mit Fallot`scher 
Tetralogie, Levokardie und rechts deszendierender thorakaler Aorta (rDAo). Sp, Wirbelsäule 
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5. Diskussion 
 
In unserer Studie waren Feten mit einem auffälligen Befund im „Blick hinter das 
Herz“ im Vierkammerblick mit drei unterschiedlichen anatomischen Besonderheiten assoziiert: 
Heterotaxie-Syndrome, rechte Aortenbögen und Dextrokardien, wobei einige dieser Fälle 
(vornehmlich die Heterotaxie-Syndrome), mit allen drei vergesellschaftet waren. 
Das Fehlen des hepatischen Segments der Vena cava inferior mit Azygos-Kontinuität 
repräsentiert einen exzellenten Marker für Links-Isomerismen. Der resultierende auffällige 
Befund eines zweiten großen Gefäßes dorsal des Herzens wurde kürzlich als “double vessel 
sign” beschrieben (Sheley et al., 1995). Die Inzidenz dieser Gefäßanomalie bei Feten mit 
Links-Isomerismus rangiert zwischen 55% und 85% in Autopsie-Serien und bei 
Neugeborenen (Ho, 1999; Ho et al., 1991; Peoples et al., 1983; Ruscazio et al., 1998; Van 
Praagh et al., 1988). In einer eigenen früheren Studie hatten 93% der Feten mit Links-
Isomerismus eine unterbrochene Vena cava inferior (Berg et al., 2005; Berg et al., 2003) und 
in unserer aktuellen Serie zeigte sich eine Inzidenz von 96%. Bei Feten mit Rechts-
Isomerismus ist diese venöse Anomalie selten (Ruscazio et al., 1998; Winer-Muram und 
Tonkin, 1989) und war nur bei einem von 22 Fällen mit Rechts-Isomerismus in einem eigenen 
früheren Kollektiv nachweisbar (Berg et al., 2005). Ähnlich selten kommt die Unterbrechung 
der Vena cava inferior beim Situs solitus als benigne vaskuläre Gefäßmalformation vor (Berg 
et al., 2003; Celentano et al., 1999). Dies belegen die vier Fälle in unserer aktuellen Studie.  
Eine totale Lungenvenenfehlmündung kann als isolierter Befund vorliegen, ist jedoch 
in der Mehrzahl der Fälle mit anderen Herzfehlern assoziiert, vor allem in Assoziation mit  
Rechts-Isomerismen (Allan und Sharland, 2001). In einer eigenen früheren Serie hatten 8 von 
22 Feten mit Rechts-Isomerismus eine totale Lungenvenenfehlmündung, von denen aber 4 erst 
in der postnatalen Periode diagnostiziert wurden (Berg et al., 2006b). In einer kürzlich 
veröffentlichten Studie  über 16 Fälle mit pränatal diagnostizierten totalen 
Lungenvenenfehlmündungen, hatten 10 einen Rechts-Isomerismus (Valsangiacomo et al., 
2003). Der Schlüssel zur echokardiographischen Diagnose einer totalen 
Lungenvenenfehlmündung ist die fehlende Darstellbarkeit der Einmündung der 
Pulmonalvenen in den linken Vorhof und das gleichzeitige Vorliegen eines pulmonalvenösen 
Konfluens hinter dem Vorhof. Außerdem ist der Abstand zwischen der Hinterwand des 
Vorhofes und der deszendierenden Aorta auffällig groß und es lässt sich eine auf- oder 
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absteigende vertikale Vene darstellen (Valsangiacomo et al., 2003). Diese sonographischen 
Anhaltspunkte lagen bei beiden Feten mit infrakardialer Lungenvenenfehlmündung in unserer 
Serie vor, jedoch nicht bei den vier Feten mit suprakardialer Lungenvenenfehlmündung.  
Obwohl in beiden Situationen zwei Gefäße dorsal des Herzens im Vierkammerblick verlaufen, 
zeigen Azygoskontinuität und totale Lungenvenenfehlmündung unterschiedliche 
Morphologien: bei der Azygoskontinuität sind Aorta und Vena azygos in unmittelbarer Nähe 
auf der selben Seite der Wirbelsäule gelegen (Abb. 10a), dagegen liegt bei der totalen 
Lungenvenenfehlmündung der Pulmonalvenöse Konfluens unmittelbar hinter dem linken 
Vorhof und es besteht eine breite Spalte zwischen hinterer Vorhofwand und deszendierender 
Aorta (Abb. 10b).  
 
 
Abb. 10a,b: Auffälliger „Blick hinter das Herz“ mit zwei annähernd gleich großen Gefäßen hinter dem Herz a) 
bei einem Feten mit Links-Isomerismus, atrioventrikulärem Septumdefekt und Aplasie des hepatischen Segments 
der Vena cava inferior mit Azygos-Kontinuität (Az) b) bei einem Feten mit Rechts-Isomerismus, unbalanciertem 
atrioventrikulären Septumdefekt und totaler infrakardialer Lungenvenenfehlmündung. C, Konfluens der 
Lungenvenen, DAo, deszendierende Aorta; Sp, Wirbelsäule. 
 
Die Dextrokardie ist selten. Eine kürzlich veröffentlichte Studie beschreibt im Hoch-
Risikokollektiv eine Inzidenz von 81/36.765 (0,22%) (Bernasconi et al., 2005). In den meisten 
Fällen fand sich ein Situs solitus (47%), gefolgt von Situs ambiguus (30%) und Situs inversus 
(23%). Die Rate an kardialen Fehlbildungen betrug 74%.  
a b 
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Beim Situs inversus mit Spiegelbild-Dextrokardie ist der Aortenbogen für gewöhnlich 
auf der rechten Seite lokalisiert (Hastreiter et al., 1966), also ipsilateral der Herzspitze, somit 
ist der „Blick hinter das Herz“ unauffällig. 2 von 17 Feten mit Dextrokardie in unserem 
Kollektiv hatten diese Kombination und beide wiesen Herzfehler auf.  
Beim Situs solitus mit Dextrokardie ist der die Hohlvenen empfangende Vorhof 
gewöhnlich auf der rechten Seite und der Aortenbogen verläuft links, also kontralateral zur 
Herzspitze (Hastreiter et al., 1966). Diese anatomische Situation fanden wir bei 11 von 17 
Fällen mit Dextrokardie und 7 davon hatten einen Herzfehler.  
Bei den übrigen 4 Feten mit Dextrokardie hatten 2 einen Links-Isomerismus mit 
linkem Aortenbogen und links deszend ierender thorakaler Aorta, also einem auffälligen „Blick 
hinter das Herz“ im Vierkammerblick. Bei den anderen 2 fand sich ein Rechts-Isomerismus 
mit rechtem Aortenbogen, ipsilateral zur Herzspitze verlaufender Aorta descendens und somit 
einem unauffälligen Bereich dorsal des Herzens. Alle 4 Feten hatten komplexe kardiale 
Fehlbildungen.  
Obwohl es eine Vielzahl unterschiedlicher Aortenbogenanomalien gibt, lassen sich die 
rechten Aortenbögen in zwei Hauptvarianten einteilen: (i) mit spiegelbildlichem 
Verzweigungsmuster der brachiocephalen Gefäße und (ii) mit aberranter A. subclavia sinistra 
(Hastreiter et al., 1966). 
Die Inzidenz begleitender kongenitaler Herzfehler bei rechten Aortenbögen mit  
spiegelbildlichem Verzweigungsmuster der brachiocephalen Gefäße liegt bei über 90%, 
während nur 10% der Feten mit rechtem Aortenbogen und aberranter A. subclavia sinistra 
Herzfehler haben. (Berg et al., 2006a; Valletta et al., 1997).  
In den Fällen mit aberranter A. subclavia sinistra sind Trachea und Ösophagus meist 
vom rechtsseitigen Aortenbogen und linksseitigem Ductus arteriosus botalli umschlungen. 
Folglich lässt sich im pränatalen Ultraschall im Drei-Gefäß-Trachea-Blick ein Gefäßring um 
die Trachea herum darstellen, das sogenannte U-Zeichen (Achiron et al., 2002; Chaoui et al., 
2003). Dieses U-Zeichen fand sich in unserer Serie bei 16 von 45 Fällen mit Levokardie und 
rechtem Aortenbogen; bei all diesen Fällen handelte es sich um einen isolierten Befund. 6 
davon hatten eine rechts deszendierende thorakale Aorta und damit einen auffälligen „Blick 
hinter das Herz“. 
In Fällen mit rechtem Aortenbogen und spiegelbildlichem Verzweigungsmuster der 
brachiocephalen Gefäße liegen sowohl die Aorta als auch der Ductus arteriosus meist auf der 
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rechten Seite der Trachea und bilden daher keinen Gefäßring. Die A. brachiocephalica 
entspringt als Erste aus dem Aortenbogen, gefolgt von der rechten A. carotis communis und 
der rechten A. subclavia, so dass eine spiegelbildliche Anordnung des normalen 
Verzweigungsmusters resultiert (Chaoui et al., 2003; Yoo et al., 2003). 
Der häufigste assoziierte Herzfehler ist die Fallot`sche Tetralogie, wobei hier die 
Inzidenz rechter Aortenbögen (meist mit spiegelbildlichem Verzweigungsmuster der 
brachiocephalen Gefäße) von 13-35% reicht. Andere häufig assoziierte Vitien sind die  
Pulmonalatresie mit Ventrikelseptumdefekt und der Truncus arteriosus communis. Hier liegen 
die Inzidenzen des rechten Aortenbogens bei 31-36% und 15-36% (Glew und Hartnell, 1991; 
Hastreiter et al., 1966). In einer fetalen Autopsie- Studie fanden Ho et al. (1991) rechte 
Aortenbögen bei 5 von 20 Herzen mit Links-Isomerismus (nur eines davon mit Dextrokardie) 
und bei 5 von 10 Herzen mit Rechts-Isomerismus (2 davon mit Dextrokardie).  
Ein ähnliches Spektrum kardialer Vitien fand sich in zwei kürzlich veröffentlichten 
Studien über den fetalen rechten Aortenbogen (Berg et al., 2006a; Zidere et al., 2006). Diese 
Daten werden größtenteils in unserer vorliegenden Studie bestätigt. Alle 29 Feten mit 
Levokardie und rechtem Aortenbogen die nicht mit einem „U-sign“ assoziiert waren, hatten 
Herzfehler, mit einer hohen Inzidenz von Pulmonalatresie mit Ventrikelseptumdefekt (28%), 
Fallot`scher Tetralogie (28%) und Heterotaxie-Syndromen (17%). Von diesen 29 Fällen hatten 
23 (79%) eine rechts deszendierende thorakale Aorta und somit einen auffälligen „Blick hinter 
das Herz“. 
Eine wichtige sonographische Fallgrube des „Blickes hinter das Herz“ fiel im 
prospektiven Teil der Studie auf: ein dilatierter Ösophagus mimte in 10 Fällen ein zweites 
Gefäß hinter dem Herz. Dieses Phänomen war immer transitorisch und konnte mittels Farb-
Doppler- und Spektral-Doppler-Darstellung in allen Fällen klar von einem Gefäß differenziert 
werden.  
 Zusammenfassend ist der „Blick hinter das Herz“ bei einer beträchtlichen Anzahl von 
Feten mit kardialen Anomalien auffällig, insbesondere bei Heterotaxie-Syndromen und bei 
konotrunkalen Anomalien. Auffällige Befunde im „Blick hinter das Herz“ können teilweise 
Vitien identifizieren, die im Vierkammerblick selbst keine Auffälligkeiten aufweisen. Daher 
hat der „Blick hinter das Herz“ das Potenzial, die Entdeckungsrate von Herzfehlern bei der 
Basisuntersuchung im Vierkammerblick zu steigern. Der „Blick hinter das Herz“ empfiehlt 
                                                                    
 
32 
 
sich gerade für den weniger geübten Untersucher, weil keine zusätzliche Schnittebene erlernt 
werden muss, er einfach durchzuführen ist und er selbst ohne Seitenzuordnung möglich ist. 
                                                                    
 
33 
 
6. Zusammenfassung 
 
Ziel dieser Arbeit war es, das Spektrum fetaler Herzfehler zu untersuchen,  die mit 
einem auffälligen sonographischen Befund dorsal des Herzens im Vierkammerblick assoziiert 
sind. 
Wir haben hierfür an unserem Referenzzentrum für fetale Echokardiographie 393 
auffällige fetale Echokardiographien aus den Jahren 2003 bis 2005 retrospektiv ausgewertet. 
Zusätzlich wurden prospektiv 4666 fetale Echokardiographien analysiert, welche in einem 
Zeitraum von 15 Monaten zwischen 2006 und 2007 durchgeführt wurden und von denen 220 
eine kardiale Anomalie aufwiesen. 
In diesem Kollektiv mit insgesamt 613 auffälligen fetalen Echokardiographien wiesen 
69 Feten (11,3%) auffällige Befunde hinter dem Herz im Vierkammerblick auf (75 % davon 
hatten korrekturpflichtige Herzfehler). 
Bei 28 Feten verliefen 2 gleich große Gefäße hinter dem Herzen. 26 davon hatten eine 
Aplasie des hepatischen Segments der Vena cava inferior mit Azygos Kontinuität (19 Links-
Isomerismen mit komplexen Herzfehlern, 3 Links-Isomerismen ohne Herzfehler, 4 isolierte 
Befunde). Die übrigen zwei hatten eine totale infrakardiale Lungenvenenfehlmündung (beide 
mit Rechts-Isomerismus und komplexen Herzfehlern).  
Bei 41 Feten bestand eine diskordante Lateralität von Herzachse und deszendierender 
thorakaler Aorta. 29 dieser Feten hatten eine Levokardie mit rechts deszendierender thorakaler 
Aorta (alle mit rechtem Aortenbogen; 23 davon mit Herzfehlern, 6 isoliert). Die übrigen 12 
Feten hatten eine Dextrokardie mit links deszendierender thorakaler Aorta (8 mit Herzfehlern, 
2 mit extrakardialen Malformationen, 2 isoliert). 
Der „Blick hinter das Herz im Vierkammerblick“ ist einfach durchzuführen, weil keine 
zusätzliche Schnittebene erlernt werden muss und er selbst ohne Seitenzuordnung funktioniert. 
Er kann wichtige Hinweiszeichen auf Heterotaxie-Syndrome und konotrunkale Anomalien 
geben und identifiziert teilweise Herzfehler, die im Vier-Kammer-Blick selbst unauffällig sind. 
Somit könnte er die Entdeckungsrate von kardialen Anomalien im Vierkammerblick steigern. 
Besondere Aufmerksamkeit sollte der Anzahl der Gefäße und ihrer Seitenlokalisation 
gewidmet werden. 
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